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OBJECTIFS 


Expliquer les particularites epidemiologiques, 
diagnostiques et therapeutiques 
des principaux cancers de I'enfant. 



EXPLIQUER LES PARTICULARITES 
DES PRINCIPAUX CAS DE L'ENFANT 


Epidemiologiques 

La pathologie maligne de I'enfant avant 15 ans represente 1 % 
de I'ensemble des cancers, correspondent a 110 a 130 nouveaux cas 
pour un 1 million d'enfants de moins de 15 ans par an. Trente pour 
cent de ces cancers correspondent a des leucemies, et 70 % a des 
tumeurs solides de grande variete anatomopathologique (fig. 1). 


Tumeurs du foie 1 % Autres 
tinoblastomes 3 
Tumeurs germinale^ 

Tumeurs osseuse^ 5 %' 

Sarcomes des tissus mo(js 7 % 



Nephroblastomes 7 % 

Neuroblastonn^ 9 % 

LymphofneslO % 


Frequence des differents cancers de I'enfant. 


a comprendre 

> Les cancers de I'enfant sont rares 
(1 800 a 2 000 nouveaux cas par an en France). 

'> II s'agit toujours de tumeurs de haut grade de malignite 
a croissance rapide. Cette particularite explique : 
que I'enfant soit souvent dans un etat general relativement 
bon, ce qui est trompeur au diagnostic ; que le diagnostic 
doit etre fait dans une situation de semi-urgence, 
car la tumeur peut mettre en jeu le pronostic fonctionnel 
ou vital a court terme ; que la chimiotherapie ait pris 
une grande place dans I'arsenal therapeutique. 

'> La guerison est obtenue 3 fois sur 4 dans le cas d'une tumeur 
solide, et 2 fois sur 3 dans les cas de leucemies. 

'> Les therapeutiques doivent etre adaptees pour guerir 
avec le minimum de sequelles (interet d'une chimiotherapie 
premiere pour faciliter la chirurgie d'exerese complete 
ou diminuer la dose de radiotherapie). 


La moitie des enfants atteints d'un cancer le sont avant I'age de 
5 ans. A cote des leucemies et des lymphomes, la majorite des 
tumeurs de I'enfant sont dites embryonnaires, car elles repro- 
duisent I'architecture d'un organe a un stade precoce de son 
embryogenese (neuroblastome, nephroblastome, medullo- 
blastome, hepatoblastome, retinoblastome). 

Sur le plan etiologique, aucun facteur d'environnement ni 
comportemental n'a ete decouvert, et ce sont les anomalies 
geniques quI sont au premier plan dans la genese des cancers 
de I'enfant, meme si certains virus peuvent jouer un role de 
cofacteur (virus d'Ebstein-Barr dans certains lymphomes de 
Burkitt, maladies de Hodgkin, et dans I'epithelioma indiffe- 
rencie du naso-pharynx). Un modele de cancerogenese par 
2 mutations successives sur les 2 alleles d'un meme gene 
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localisees sur la bande 13q14 qui correspond a un qene sup- 
presseur de tumeur (le gene Rb) a ete mis en evidence dans le 
retinoblastome hereditaire. La premiere mutation est transmise 
par un des 2 parents et la 2® mutation est acquise. Certaines 
maltormations congenitales s'associent avec des cancers spe- 
citiques de I'enfant. Entin, dans moins de 1 % des cas, le cancer 
de I'entant s'integre dans le cas d'un syndrome de Li Fraumeni 
ou interviennent des anomalies geniques de predisposition 
au cancer augmentant ainsi leur risque de survenue. 

Diagnostiques 

Les cancers de I'entant ont une croissance extremement 
rapide (quelques semaines voire quelques jours), lui laissant un 
etat general habituellement bien conserve, mais entramant un 
risque vital ou fonctionnel a court terme en tonction de la locali- 
sation de la tumeur. 

✓ Le cancer pent se reveler : 

par des signes directs comme une tumeur bombant ou faisant 
saillie a n'importe quel endroit du corps, une excroissance au 
pourtour d'une cavite naturelle, ou une masse abdominale 
decouverte par les parents lors d'une toilette ou lors d'un 
examen medical systematique, ou un gros ventre decrit par la 
maman ; 

■••••> par des signes indirects, variables en tonction du site, correspon- 
dant a une symptomatologie soit inquietante d'emblee 
(cephalees matinales et vomissements, atteinte d'un nerf 
cranien, paraparesie ou paraplegia, dysurie, hematurie, 
orthopnee, purpuras) ou d'allure banale qui pourra egarer 
vers d'autres causes (douleurs abdominales ou articulaires, 
boiterie, constipation opiniatre, prolapsus, otites chronigues 
ou otorrhees, pertes vulvaires, adenopathie, asthenie, 
angine...). Le tait que cette symptomatologie s'aggrave mal- 
gre un traitement doit alerter le medecin. 

/ La demarche diagnostique s'aide de I'imagerie pour faire un 
diagnostic topographique precis de la tumeur et de ses rap- 
ports avec les tissus de voisinage et rechercher d'eventuelles 
metastases. 

En tonction des sites et des hypotheses diagnostiques, les 
cliches standard, I'echographie, I'examen tomodensitome- 
trique (TDM), I'imagerie par resonance magnetique (IRM) et 
les examens isotopiques sont diversement associes. A part la 
numeration formule sanguine (NFS) qui peut faire evoquer 
une leucemie (bi- ou pancytopenie avec ou sans blastose), les 
marqueurs tumoraux sanguins en cancerologie pediatrique 
se resument a I'a-fcetoproteine (AFP) [hepatoblastomes, 
tumeurs germinales], les sous-unites (3 de I'hormone chorio- 
nique gonadotrophique (|3-HCG) [tumeurs germinales], ou 
I'inhibine gui ont une valeur diagnostique pathognomonique. 
Dans les urines, les seuls marqueurs sont les catecholamines 
qui orientent vers le neuroblastome. 

La certitude diagnostique repose sur I'examen cyto-histo- 
anatomopathologique d'une biopsie tumorale ou d'un myelo- 
gramme. II permet aussi la recherche d'aberrations geniques 
associees qui peuvent etre pronostiques et done avoir une 
influence sur la therapeutique. 


Therapeutiques 

La croissance extremement rapide des tumeurs de I'entant 
explique I'etficacite de la chimiotherapie puisque celle-ci agit 
sur les cellules en division, par voie systemique sur la tumeur 
primitive et sur les metastases, qu'elles soient cliniques ou 
infracliniques. 

La chimiotherapie est proposee souvent en premiere ligne 
therapeutique (neo-adjuvante), e'est-a-dire avant le geste chi- 
rurgical. Le but est de faire diminuer le volume de la tumeur 
primitive et de taciliter ainsi le geste local, et d'agir precoce- 
ment sur les metastases. Cela permet aussi d'evaluer son etti- 
cacite sur la tumeur primitive par I'analyse anatomopatholo- 
gique de la piece operatoire (reponse anatomopathologique a 
la chimiotherapie). 

Apres le geste local, la chimiotherapie est dite adjuvante, et 
a comme role essentiel d'eradiquer les toyers micrometasta- 
tiques intracliniques. Sa duree est plus ou moins longue en 
tonction des cancers et des criteres de gravite. Les parametres 
pharmacocinetiques et pharmacodynamiques des medica- 
ments anticancereux sont extremement variables chez I'en- 
fant. La toxicite est plus importante chez le tres jeune enfant, 
en particulier la toxicite cardiaque des anthracyclines qui est 
tres elevee dans la premiere annee de vie. Cette tres grande 
chimiosensibilite des tumeurs de I'entant a repositionne dans 
la strategie therapeutigue la place de la chirurgie et de la 
radiotherapie. 

La chirurgie d'exerese premiere est le plus souvent contre- 
indiquee chez I'enfant ; elle doit se taire en concertation avec 
I'oncologue pediatre et le radiologue qui savent, en tonction 
des hypotheses diagnostiques, preciser la place et la nature du 
geste local par rapport a la chimiotherapie (biopsie, chirurgie 
d'exerese). 

Malgre la chimiotherapie, la chirurgie reste indispensable et 
essentielle pour la plupart des tumeurs, et I'exerese carcinolo- 
gique microscopiquement complete reste la regie. La radio- 
therapie, a cause des risques de sequelles sur la croissance et 
neuro-endocrinologiques, a beneficie de strategies de desesca- 
lade des doses et des volumes, et reste encore indispensable 
dans certaines atfections en tonction de la gravite. 

Dans le cadre global de la strategie therapeutique, la prise 
en charge de la douleur chez I'enfant doit etre immediate et 
impose d'abord une evaluation qui est, avant I'age de 7-8 ans, 
une hetero-evaluation avec une semiologie particuliere 
(entant trop sage, apathique, perte d'expressivite du visage, 
perte du jeu et de I'interet pour I'entourage, positions antal- 
giques). Enfin, la surveillance apres traitement recherche 
I'etticacite (absence de recidive) et la toxicite des traitements. 
La particularite chez I'enfant est le depistage a long terme de 
ces complications qui peuvent etre soit des complications 
endocriniennes (irradiation, alkylants), cardiaques (anthracy- 
cline, radiotherapie), renales (sels de platine), auditives (sels 
de platine), intellectuelles ou neuropsychologiques (irradiation 
encephalique), soit des cancers secondaires (radiotherapie, 
anthracycline, VP16). 
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Elies representent 30 % de tous les cancers de I'enfant. Asthenie, 
paleur, purpura, douleurs, infections, adenopathies diversement 
associees resument la semiologie des leucemies de I'enfant. La 
NFS, le myelogramme permettent de faire le diagnostic. La cyto- 
genetique et la biologie moleculaire viennent completer ce dernier, 
reveler des facteurs pronostiques et proposer un marqueur 
pour evaluer la maladie residuelle. 

Leucemies aigues lymphoblastiques 

/ Particularites epidemiologiques : elles correspondent a 80 % 
des LA de I'enfant. Le pic de frequence se situe entre 2 et 5 ans. 
II existe une predominance masculine. 

/ Particularites therapeutiques : 80 % des enfants peuvent etre 
gueris par chimiotherapie exclusive (associant des corticoTdes, 
des alkylants, des anthracyclines, du methotrexate, de I'aspara- 
ginase, de la cytarabine et de la mercaptopurine) dans le cadre 
de protocoles comportant une phase d'induction, une consolida- 
tion, une reintensification a la 20^ semaine, puis un traitement 
d'entretien pour une duree totale de 18 a 24 mois. La presence 
de criteres de gravite (en particulier cytogenetiques) impose de 
consolider avec une allogreffe de moelle osseuse. Les facteurs 
de mauvais pronostic sont lies : 

au patient (age < 1 an ou > 10 ans, de sexe masculin) ; 
a la maladie elle-meme, en particulier le taux tres eleve des glo- 
bules blancs lors du diagnostic, et (ou) la presence d'une anomalie 
cytogenetique comme une translocation t(11;22) ou t(4;11) ; 

■■> a la mauvaise reponse au traitement comme la persistance 
d'une blastose sanguine superieure a 1 000/mm^ apres une 
semaine de corticoTdes, I'absence de remission medullaire a 
3 semaines ou I'importance de la maladie residuelle en biologie 
moleculaire a 6 semaines. 

Leucemies aigues myeloblastiques (LAM) 

/ Particularites epidemiologiques : elles correspondent a 20 % des 

leucemies aigues de I'enfant. On les retrouve a tout age. II existe des 
facteurs predisposants, comme certaines anomalies chromosomiques 
constitutionnelles (la trisomie 21, le syndrome de Turner ou de 
Klinefelter), mais egalement les aplasles medullalres ou les cytopenies 
isolees de type syndrome deFanconi, syndrome deBlakfand-Diamond, 
ou d'autres syndromes myelodysplasiques. II taut y penser devant 
une paraparesle qui s'installe (sarcome granulocytaire). 

/ Particularites therapeutiques : a la difference du traitement de la 
leucemie lymphoblastique, la chimiotherapie n'est pas de type 
sequentiel, mais avec des cures courtes intensives de chimiotherapie 
associant diversement cytarabine-anthracyclines-etoposide- 
asparaginase. Contrairement a I'adulte, elles sont plus difficiles a 
traiter avec un taux de guerison de 60 %, et seule I'allogreffe de 
moelle osseuse permet une survie proche de 80 %. Les leucemies 
aigues myeloblastigues secondaires a des chimiotherapies (eto- 
poside, doxorubicine, associees a certaines affections comme la 
maladie de Hodgkin ou I'osteosarcome) ont aussi un pronostic 
plus grave. 


TUMEURS CEREBRALES 


/ Particularites epidemiologiques : tumeurs solides les plus fre- 
quentes correspondent a 450 nouvelles tumeurs par an en 
France, 50 % d'entre elles sont sous-tentorielles, principalement 
des medulloblastomes, des gliomes du tronc cerebral et des 
astrocytomes. Les autres 50 % sont des tumeurs sus-tentorielles 
(astrocytomes, glioblastomes, gliomes des voies optiques, cranio- 
pharyngiomes, ependymomes). Toutes ne sont pas malignes, 
mais elles ont une approche therapeutique simllaire. 

/ Particularites diagnostiques : comme chez I'adulte, le diagnostic 
repose sur les 2 signes majeurs d'hypertension intracranienne : 
cephalees et vomissements, qui sont parfois plus difficiles a 
reconnaTtre chez I'enfant. Chez le petit, les cephalees doivent 
etre evoquees devant une symptomatologie douloureuse de type 
« gate control » (I'enfant se frotte la tete, se tire les cheveux) ; les 
vomissements peuvent preter a confusion (gastro-enterite), mais 
ils sont classiquement matinaux, positionnels et faciles (en jet) ; 
enfin, il faut y penser devant I'augmentation du perimMre cranien. 
Le diagnostic doit etre evoque d'emblee devant une symptomato- 
logie neurologique specifique (deficit neurologique). Le syndrome 
cerebelleux statigue ou cinetique est difficile a mettre en evi- 
dence chez un nourrisson, et une diplopie d'apparition brutale 
ne doit pas egarer vers un diagnostic de strabisme idiopathique. 
Enfin, il faut devant une cachexie penser a une tumeur diencephalique- 
hypothalamique (syndrome de Russel) et devant des taches « cafe 
au lait » evoguer une neurofibromatose de type I qui s'associe a 
des gliomes. Le diagnostic evoque, il faut prescrire une imagerie 
qui n'a pas de particularite par rapport a I'imagerie faite chez 
I'adulte (IRM). 

/ Particularites therapeutiques : le traitement n'est pas tres different 
de ce qui est propose chez I'adulte (chlrurgie premiere avec ou 
sans derivation du liquide cephalorachidien, LCR) suivie d'une 
combinaison chimiotherapie-radiotherapie locoregionale. Chez 
I'enfant de moins de 5 ans, I'irradiation au niveau cranien est 
extremement deletere pour I'avenir intellectuel et neuropsycho- 
logique. Beaucoup de protocoles de chimiotherapies sequentielles 
chez des enfants petits sont actuellement en cours, avec des 
resultats interessants permettant d'eviter ou de retarder cette 
radiotherapie. 


LYMPHOMES MALINS 
NON HODGKINIENS (LMNH) 

/ Particularites epidemiologiques : les lymphomes mallns non 
hodgkiniens de I'enfant representent 10 % des cancers de I'enfant 
et sont rares avant 5 ans. Contrairement a I'adulte, ils sont tous 
de haut grade de malignite, correspondent a des proliferations 
clonales des precurseurs des lymphocytes ; 60 % sont de type B, 
le plus souvent de type Burkitt, parfois de type B a grandes cellules ; 
30 % sont de type lymphoblastique (T pour 80 % d'entre eux et 
pre-B pour les 20 % restants) ; 10 % sont dits anaplasiques a 
grandes cellules. 
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/ Particularites diagnostiques : les lymphomes non hodgkiniens 
de I'enfant ont un index de proliferation extremement important, 
expliquant I'apparition rapide des symptomes : tumeur abdominale 
avec ascite, invagination intestinale aigue qui doit chez I'enfant 
de plus de 3 ans faire evoquer en premier lieu le lymphome de 
Burkitt ; toux seche ou orthopnee qui doit faire pratiquer une radio- 
graphie pulmonaire a la recherche d'un LMNH lymphoblastique 
T a point de depart thymique ; des adenopathies cervicales, une 
voie nasonnee par hypertrophie du cavum, une grosse amygdale 
isolee tres deformee non douloureuse qui, chez un enfant de 
plus de 3 ans, doivent faire evoquer un LMNH. Le diagnostic 
repose sur une ponction-biopsie (ganglion, epanchement pleural, 
ascite, ou masse abdominale) permettant de faire le diagnostic 
morphologique, I'etude immunologique (marqueurs membra- 
naires ou intracellulaires), I'etude cytogenetique avec les trans- 
locations t(8;14), t(8;22) et t(2;8) pour le lymphome de Burkitt ; 
t(2;5) pour le lymphome anaplasique a grandes cellules. Le bilan 
d'extension permet de classer les LMNH selon la classification 
du Saint Jude en 4 stades (tableau). 

Le bilan diagnostique doit etre fait en urgence pour commencer 
le traitement immediatement, car le pronostic vital ou fonctionnel 
peut etre mis en jeu rapidement. 

/ Particularites therapeutiques : le traitement doit etre mis en 
route immediatement (dans les 24 heures qui suivent I'admission) 
apres le diagnostic et apres avoir evalue I'etat metabolique. Ce 
traitement sera une chimiotherapie exclusive adaptee au type 


uum Classification des lymphomes 

malins non hodgkiniens de Fenfant 
(St Jude) 


Stade 1 

1 Atteinte extraganglionnaire isolee 
ou atteinte d'une seule chaine ganglionnaire 
a I'exclusion du mediastin, de I'abdomen 
et de I'espace epidural 

Stade 2 

1 Atteinte extraganglionnaire unique associee 
a une atteinte ganglionnaire regionale 

1 Deux ou plus de deux chatnes ganglionnaires 
atteintes d'un meme cote du diaphragme 

1 Deux atteintes extraganglionnaires, avec ou sans 
atteinte ganglionnaire regionale, d'un meme cote 
du diaphragme 

1 Tumeur gastro-intestinale primitive, generalement 
dans la region ileo-caecale avec ou sans atteinte 
ganglionnaire mesenterique 
(a I'exclusion d'autres atteintes ganglionnaires) 

Stade 3 

1 Localisations de part et d'autre du diaphragme 

Toutes les atteintes intrathoraciques 
(mediastin, plevre, thymus) 

1 Toutes les atteintes abdominales etendues 

1 Toutes les atteintes epidurales ou paraspinales 


Stade 4 I Atteinte du SNC ou envahissement medullaire initial, 
quelles que soient les autres localisations 


de LMNH, permettant de guerir 90 % des lymphomes de Burkitt 
et 80 % des lymphomes lymphoblastiques et anaplasiques. 
Pour les lymphomes de type B, le traitement correspond a une 
polychimiotherapie en cures courtes intensives, dont la duree va 
de 2 a 9 mois selon le stade. Pour les lymphomes lymphoblas- 
tiques T et pre-B, la chimiotherapie est sequentielle de type 
leucemie avec une duree de 18 mois a 2 ans selon le stade. Pour 
les lymphomes anaplasiques, la chimiotherapie est egalement 
en cures intensives et courtes avec un traitement de maintenance. 
Les atteintes neuromeningees sont dans tous les cas de moins 
bon pronostic avec un taux de guerison de 75 %. 


LYMPHOME DE HODGKIN (LH) 


/ Particularites epidemioloqiques : 11 represente 2,5 % des tumeurs 
pediatriques correspondant a 70 nouveaux cas de moins de 18 ans 
par an en France ; 80 % des cas pediatriques ont plus de 7 ans. 
En dessous de 12 ans, il existe une predominance de gargons. La 
symptomatologie Clinique est la meme que chez I'adulte, et la 
repartition histologique montre une predominance des LH sclero- 
nodulaires et a cellularite mixte. II y a 75 % de LH de stades l-ll et 
25 % de stades lll-IV selon la classification de Ann Arbor. 

/ Particularites therapeutiques : les sequelles de la radiotherapie 
(croissance, insuffisance respiratoire par petit thorax, insuffisance 
cardiaque...), des alkylants (sterilite) et des anthracyclines 
(insuffisance cardiaque) ont pousse les pediatres a « desescalader » 
la therapeutique. Le traitement reste une combinaison chimio- 
therapie-radiotherapie avec une irradiation a 20 Gy au lieu de 36 Gy 
sur les aires ganglionnaires atteintes uniquement et en proposant 
moins d'alkylants et moins d'anthracyclines. Cette desescalade 
combinee de la chimiotherapie et de la radiotherapie permet une 
survie de 88 % tous stades confondus (80 % pour les stades IV, 
90 % pour les stades III) avec I'espoir de diminuer les complications 
a long terme (2® cancer, sterilite et insuffisance cardiaque). 


NEUROBLASTOME 


/ Particularites epidemioloqiques : le neuroblastome est un can- 
cer qui se developpe aux depens du systeme nerveux sympa- 
thique, et represente 9 % des cancers de I'enfant. II touche dans 
98 % des cas des enfants de moins de 6 ans, et un tiers des cas 
sont decouverts avant I'age de 1 an. Les neuroblastes ont la 
possibilite de prendre spontanement une voie apoptotique 
(regression spontanee), ou une voie de differenciation formant 
alors un ganglioneurome (benin) ou une voie de proliferation 
plus ou moins agressive selon les anomalies geniques en cause 
(neuroblastome ou ganglioneuroblastome). 

/ Particularites diagnostiques ; il s'agit dans 60 % des cas d'une 
tumeur abdominale retroperitoneale, dans 30 % des cas d'une 
tumeur mediastinale posterieure, et dans les autres cas, d'une 
tumeur cervicale ou pelvienne ; 50 % des neuroblastomes sont 
metastatiques (os, moelle sanguine, foie, tissu sous-cutane) avec 
pour les enfants de plus de 1 an une semiologie douloureuse 
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osseuse entraTnant une boiterie. Les localisations paravertebra- 
les sont capables de provoquer une compression medullaire 
avec son cortege de semiologie neurologique (paraparesie, pro- 
lapsus, constipation, dysurie) [fig. 2]. Le diagnostic est evoque 
sur la Clinique, le dosage des catecholamines urinaires (acide 
vaniilylmandelique et acide homovanillique) et confirme par I'ana- 
tomopathologie. II taut etudier I'amplification eventuelle de I'onco- 
gene MVC/V (chromosome 2) qui, s'il est amplifie, necessite une 
intensification therapeutique. Le bilan d'extension locoregionale 
et metastatique repose sur la scintigraphie a I'iode’^^ ('23|-|y||BG 
(meta-iodo-benzylguanidine), et sur un bilan medullaire osseux. 
Au decours de ce bilan, 3 criteres importants sont retenus pour 
la strategie therapeutique : I'age inferieur a 1 an ou non, le carac- 
tere localise ou dissemine du neuroblastome, et I'existence ou 
non d'une amplification de I'oncogene MYCN. 

/ Particularites therapeutiques : apres une decision pluridiscipli- 
naire, le traitement du neuroblastome repose sur une chirurgie 
premiere si celle-ci permet une exerese complete, sans mutilation. 

S'il n'y a pas d'amplification de MYCN, le traitement se resume 
a cette chirurgie avec 90 % de guerison. 

En cas d'inoperabilite, une chimiotherapie neo-adjuvante 
peut permettre une chirurgie secondaire avec le meme taux de 
guerison. 

Enfin, dans les neuroblastomes metastatiques chez les 
enfants de plus de 1 an, une chimiotherapie premiere suivie 
d'une chirurgie et d'une intensification de chimiotherapie avec 
sauvetage par des cellules souches peripheriques completee 
par une irradiation locale permet de guerir 30 % des patients. 
Tous les neuroblastomes avec MYCN amplifie qui n'ont pas eu 
une exerese complete (stade I) beneficient aussi d'une strate- 
gie intensive quel que soit I'age. 


NEPHROBLASTOME 


/ Particularites epidemiologiques : le nephroblastome (tumeur de 
Wilms) represente 7 % des cancers de I'enfant (150 nouveaux cas 
par an en France) et correspond a 90 % des cas des tumeurs du 
rein de I'enfant. L'age moyen de decouverte du nephroblastome 
est 3 ans. II existe des malformations qui predisposent au 
nephroblastome (« syndrome de Wiedemann et Beckwith », 
« hemi-hypertrophie », « aniridie », « malformation genito- 
urinaire »). Des anomalies des genes WTl en 11p13 et WT2 en 
11p15, des deletions du Ip, des pertes d'alleles en 16q et des 
mutations de P53 jouent peut-etre un role dans la genese du 
nephroblastome, mais les mecanismes ne sont pas elucides. 

/ Particularites diagnostiques : c'est, le plus souvent, la decou- 
verte par les parents d'une masse abdominale chez un enfant ou 
par le medecin lors d'un examen systematique. L'hematurie ne 
se retrouve que dans 10 % des cas. L'echographie permet d'eta- 
blir le diagnostic de tumeur du rein. 

/ Particularites therapeutiques : si I'ensemble de la semiologie 
Clinique et radiologique va dans le sens d'un nephroblastome 
(fig. 3), I'attitude europeenne est de commencer par une chimio- 
therapie courte et peu intensive (vincristine-actinomycine D) sans 



liULniM Neuroblastome thoracique en sablier comprimant la 
moelle epiniere. 


preuve histologique suivie d'une nephro-ureterectomie elargie. 
L'etude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic 
de nephroblastome, de definir son niveau de gravite histologique, 
et le stade local de la maladie. Stade I : tumeur intrarenale, avec 
exerese microscopiquement complete ; stade II : tumeur ayant 
depasse la capsule renale, mais avec exerese microscopiquement 
complete ; stade III : tumeur ayant depasse la capsule renale, 
mais avec un residu microscopique ou la presence d'un ganglion 
positif. Le stade IV correspond a I'existence de metastases et le 
stade V a I'atteinte bilaterale. La chimiotherapie postoperatoire 
depend du stade et du grade histologique du nephroblastome. 
Une irradiation a 15 Gy est proposee pour les stades III. Cette 
strategie de chimiotherapie neoadjuvante a permis de faire chu- 
ter le taux de rupture peroperatoire de 30 a 5 % et augmente le 
nombre de tumeurs de stade I, permettant un taux de survie 
totale des nephroblastomes de plus de 80 % tous stades 
confondus, avec un poids therapeutique faible pour la grande 
majorite des enfants (stade I). 


TUMEURS DES PARTIES MOLLES 


/ Particularites epidemiologiques : chez I'enfant, le sarcome des 
tissus mous represente 7 % des cancers, et 80 % des sarcomes 
des tissus mous sont des rhabdomyosarcomes. C'est une 
tumeur qui se developpe aux depens des cellules mesenchyma- 
teuses primitives des tissus mous ; 70 % sont diagnostiques 
dans la premiere decennie avec une moyenne d'age de 4 a 5 ans 
et 30% apres 10 ans. 

/ Particularites diagnostiques : la symptomatologie Clinique varie 
en fonction de la localisation, en sachant que 30 % de ces rhab- 
domyosarcomes atteignent la region tete et cou au depart, avec 
une masse isolee pouvant entramer differents symptomes 
comme une voix nasonnee, une epistaxis, une hypoacousie, une 
otorrhee sanglante, une paralysie de nerf cranien ; 25 % touchent 
la sphere urogenitale (vessie, prostate, atteinte paratesticulaire. 
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CANCEROLOGIE 

ONCOHEMATOLOGIE 


Cancer de I'enfant 



■iimiiM Rhabdomyosarcome (RMS) vesico-prostatique (IRM, T2). 


vagin, uterus) avec une symptomatologie soit de masse intra- 
scrotale non douloureuse, retention d’urine (fig. 3) ou pseudo- 
polype vulvaire, pertes sanglantes ; 10 % ont une origine orbitaire 
entraTnant une exophtalmie et (ou) une ophtalmoplegie. Les autres 
localisations sont revelees par la decouverte d'une masse palpable. 
Deux formes anatomopathologigues sont decrites : le rhabdo- 
myosarcome embryonnaire (de meilleur pronostic) et le rhabdo- 
myosarcome alveolaire, ce dernier presentant une translocation 
t(2;13)out(1;13). 

/ Particularites therapeutiques : le rhabdomyosarcome a la parti- 
cularite d’etre chimio- et radiosensible. Le principe therapeutique 
est de prescrire une chimiotherapie neo-adjuvante de decroissance 
tumorale afin de proposer un geste local qui dans la plupart des 
cas est une chirurgie que I'on souhaite non mutilante, plus ou 
moins completee par une radiotherapie (externe ou brachythe- 
rapie dans les localisations vaginales, vesicoprostatiques ou du 
sillon nasogenien) et suivie de toute fagon par une chimiotherapie 
adjuvante. Avec ce type de strategie, 65 a 70 % des rhabdomyo- 
sarcomes peuvent etre gueris. 


TUMEURS OSSEUSES 


/ Particularites epidemiologiques : elles correspondent a 5 % des 
cancers de I'enfant, et se resument a 2 principales families que sont 
les sarcomes osteogenes qui se developpent aux depens des cellules 
mesenchymateuses de I'os ou les sarcomes d'Ewing qui se deve- 
loppent aux depens des cellules neuro-ectodermiques de I'os. Le 
pic de survenue est entre 10 et 15 ans. 

/ Particularites diagnostiques : c'est une douleur persistante qui 
revele le plus souvent le sarcome osteogene s'associant plus ou 
moins a une tumefaction ; beaucoup plus rarement c'est une 
fracture pathologique qui fait evoquer le diagnostic. Neuf fois 
sur dix, le sarcome osteogene est pres du genou (extremite 
inferieure du femur et extremite superieure du tibia) ou loin du 
coude (extremite superieure de I'humerus). Le diagnostic 


repose sur une radio standard de I'os montrant des images 
radiologiques agressives comme chez I'adulte. L'IRM permet de 
faire une etude complete de I'os atteint, une scintigraphie 
osseuse etudie I'ensemble du squelette et un scanner thoracique 
le poumon. Ce n'est qu’apres le bilan d'extension complet que 
la biopsie osseuse est faite par le chirurgien qui pratiquera la 
chirurgie ulterieure. 

Le sarcome d’Ewing atteint plutot les os plats et courts 
(iliaque, cote, omoplate) mais parfois les os longs. Ilya souvent un 
large envahissement des parties molles. II ne s'agit pas d'une 
tumeur osteogene. Le bilan est identique avant la biopsie per- 
mettant d'etablir le diagnostic. II faut savoir qu'il existe une trans- 
location t(11;22) avec un transcrit de fusion EWS/FLi-1 specifique 
de cette tumeur d'Ewing que I'on recherche dans la tumeur mais 
aussi dans le sang et dans la moelle hematopoTetique. 

/ Particularites therapeutiques : la strategie actuelle du traite- 
ment des tumeurs osseuses repose sur une chimiotherapie 
neo-adjuvante suivie d'une exerese chirurgicale complete du 
membre, conservatrice dans 90 % des cas, suivie d'une chimio- 
therapie adaptee a la reponse histologique. Dans le cas du 
sarcome d'Ewing une irradiation peut completer le geste 
chirurgical dans certains cas. La survie globale sans recidive a 
5 ans est de 75 % tant pour le sarcome osteogene que pour 
le sarcome d'Ewing. 
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TUMEURS GERMINALES 


/ Particularites epidemiologiques : 2/3 d'entre elles sont benignes 
et correspondent a des teratomes benins sacres en periode neo- 
natale, ou ovariens lors de la puberte. Les tumeurs malignes ger- 
minales correspondent a 4 % des cancers de I'entant, et sont 
pour la plupart des tumeurs du sinus endodermigue ou du sac 
vitellin secretant I'a-FP (a-toetoproteine). Les dysgerminomes 
(seminomes) ne correspondent qu'a 10 % des cas, et les chorio- 
carcinomes secretant de la p-HCG sont tres rares. 

/ Particularites diagnostiques : la symptomatologie depend bien 
sur de la localisation, troubles sphincteriens ou masse au niveau 
de la tesse pour les teratomes sacro-coccygiens, masse abdomi- 
nale ou douleur dans les atteintes ovariennes, gros testicules 
non douloureux, syndrome de Parinaud dans les atteintes pinea- 
les, ou symptomatologie thoracique par une masse mediastinale 
anterieure ou mediane. 

/ Particularites therapeutiques : le traitement est peu difterent de 
celui de I'adulte, et correspond a une combinaison chimiotherapie- 
chirurgie. La chirurgie premiere est souvent possible en cas de tumeur 
testiculaire ou ovarienne, avec les memes principes chirurgicaux 
que pour I'adulte (abord premier du cordon par voie haute pour une 
tumeur testiculaire ; salpingo-ovariectomie pour une tumeur 
ovarienne). Dans les autres situations, la chimiotherapie neo- 
adjuvante est suivie d'une chirurgie sur le reliquat tumoral. Avec 
ce type de strategie, la guerison est possible dans 80 % des cas, 
tous sieges et stades confondus. Le medicament important est le 
cisplatine que Ton associe selon les cas avec VP 16, bleomycine 
ou itostamide. ■ 


a retenir 

> Le cancer reste la 2° cause de mortalite chez I'entant 
de plus del an. 

'> Le diagnostic et la prise en charge plurldisciplinaire 
precoce permettent de guerir 3 enfants sur 4 porteurs 
d'une tumeur maligne, et 2 enfants sur 3 attaints 
d'une leucemie. 

'> Le diagnostic est evoque sur une symptomatologie, 
parfois banale, recente mais qui a tendance a s'aggraver 
rapidement, et sur un examen Clinique a la recherche 
de signes associes ou d'une masse palpable. 

> Une echographie abdominale, une radiographie 
pulmonaire, une radiographie standard d'un os, 
orientent le diagnostic. 

'> Un bilan cible en fonction des hypotheses diagnostiques 
a pour but d'obtenir les informations sur la tumeur, 
ses rapports avec les tissus voisins (operabilite), 
son extension possible (metastases). 

'> Un examen cyto-anatomopathologique confirme 
la nature de la tumeur et recherche les anomalies 
geniques associees. 

'> La forte chimiosensibilite des cancers de I'enfant 
explique que la chirurgie premiere soit exceptionnelle, 
et qu'eile intervient dans un second temps 
apres la fonte tumorale avec de meilleurs resuitats 
carcinologiques et fonctionnels. 


MINI TEST DE LECTURE 


Ay VRAl ou FAUX ? 

D Les cancers de I'enfant sont 
exactement ceux que Ton retrouve 
Chez I'adulte. 

Q Les cancers de I'enfant 
ont une croissance 
extremement rapide. 

E] Les cancers de I'enfant ont 
classiquement une tres grande 
chimiosensibilite. 


'S '£ 'Z : 3 / J 'J 'A 'A 'A : a / A 'A 'J : v:sasuoday 


B/VJRAL OU FAUX ? 

D L'invagination intestinale aigue 
Chez I'enfant de plus de 3 ans 
doit faire evoquer en premier lieu 
un lymphome de Burkitt. 

S Le neuroblastome touche 
dans 98 % des cas des enfants 
de moins de 6 ans. 

E] L'etude de I'oncogene MYCN 
en biologie moleculaire 
est obligatoire au diagnostic. 

Q Les rhabdomyosarcomes 
Chez I'enfant sont tres peu chimio- 
sensibles. 

S Les tumeurs osseuses de I'enfant 
beneficlent d'une exerese chirurgicale 
d'emblee. 


cyocM 

Parmi les signes suivants, lesquels doi- 

vent faire evoquer un neuroblastome 

Chez un enfant de moins de 6 ans ? 

D Purpura. 

Q Syndrome douloureux diffus, 
et boiterie. 

S Signes neurologiques de compression 
medullaire (paraparesie, prolapsus, 
constipation opiniatre, dysurie). 

Q La presence d'une tumeur 
intraperitoneale. 

S Une elevation des catecholamines 
urinaires. 
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